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figure i Tomodensitometrie cerebrale realisee apres la crise initiale. 
Mise en evidence des calcifications des noyaux gris centraux (blanc). 



figure 2 Reconstruction en trois dimensions montrant les calcifications 
(rouge). 
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CETTE JEUNE FEMME DE 19 ANS a ete hospitalisee pour une 
crise comitiale generalises en 2007. Le bilan initial revelait 
une hypocalcemie a 1,27 mM/L, et une hyperphosphatemie 
a 1,65 mM/L. 

La tomodensitometrie cerebrale montrait des calcifications 
bilaterales des noyaux gris centraux, thalamiques, 
cerebelleuses et des regions sous-corticales (v. figures). 

Elle avait une parodontopathie, une faille a - 2,7 DS, sans 
signe d’osteodystrophie d’Albright. Son taux de 25-OH 
vitamine D etait tres bas (< 7 mg/L) avec une hormone 
parathyro'fdienne elevee a 359 pg/mL (normale 10 a 70), 
suggerant une pseudohypoparathyroi'die sans reponse a la 
parathormone exogene. L’analyse genetique revelait un 
defaut de methylation de I’exon A/B et AS, et de XL, et un 
gain de methylation de I’exon NESP du gene GNAS, en faveur 
une pseudohypoparathyroi'die de type 1b sporadique. 

La normalisation de la calcemie a ete obtenue sous 0,25 p.g 
x 3 d’alfacalcidiol et 1,5 g de calcium par jour, sans recidive 
comitiale ou autre anomalie neurologique. 

Les calcifications sont stables a 3 ans de suivi. 


Les calcifications intracraniennes sont observees chez 
0,3 a 1 ,2 % des sujets, notamment apres 60 ans. 

Elies peuvent etre secondaires a des perturbations 
parathyroidiennes (hypo- pseudo- ou hyperparathyroldie), 
des maladies genetiques, 1 2 de nombreuses autres 
maladies (intlammatoires, vasculaires, toxiques), 
ou etre idiopathiques, aussi appelees maladie de Fahr. 

Les caracteristiques cliniques vont de formes asymptomatiques 
a des cephalees, troubles moteurs, anomalies 
oculomotrices, demences, convulsions, dysarthrie, 
spasticite, voire paralysie spastique, ou athetose. 

Les auteurs dedarent n’avoir aucun conflit d’interets. 
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